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1. Introduction
Le pseudoxanthome e´lastique (PXE) est une pathologie
he´re´ditaire rare transmise sur un mode autosomique, le plus
souvent, re´cessif. Il s’agit d’une affection du tissu conjonctif. Elle se
manifeste essentiellement aux niveaux cutane´, oculaire, gastro-
intestinal et cardiovasculaire. La prise en charge anesthe´sique des
patients et plus particulie`rement des parturientes pre´sente
quelques particularite´s qui doivent eˆtre connues de l’anesthe´-
siste-re´animateur.
2. Cas clinique
La patiente aˆge´e de 32 ans s’est pre´sente´e a` la consultation
d’anesthe´sie-re´animation alors qu’elle se trouvait a` la 37e semaine
d’une grossesse qui s’e´tait de´roule´e normalement. Elle souhaitait
be´ne´ficier d’une analge´sie pe´ridurale pour le travail et l’accouche-
ment. De ses ante´ce´dents personnels, on retenait un pseudo-
xanthome e´lastique, une le´ge`re scoliose et une fausse couche
pre´coce.
La seule manifestation clinique de la maladie e´tait un aspect
typique de « peau de poulet » au niveau cervical.
Les examens paracliniques re´alise´s ne mettaient en e´vidence
aucune anomalie. En particulier, l’e´chographie cardiaque e´tait
normale ainsi que le bilan de coagulation.
Les complications possibles de la pose d’une pe´ridurale ont e´te´
longuement explique´es a` la patiente, notamment le risque
the´oriquement accru, mais difficilement quantifiable, d’he´matome
pe´ridural lie´ au PXE. Ayant e´te´ informe´e, la patiente a persiste´ dans
son souhait de be´ne´ficier d’une analge´sie pe´ridurale.
La patiente s’est pre´sente´e au bloc d’accouchement a`
38 semaines 4/7 d’ame´norrhe´e pour rupture spontane´e de la
poche des eaux. Le liquide amniotique e´tait me´conial. Le
cardiotocogramme e´tait peu variable et peu re´actif. La patiente
n’a pre´sente´ ni albuminurie, ni ce´tonurie, ni de glycosurie. Sa
tension arte´rielle e´tait de 120/60 mmHg et sa fre´quence cardiaque
de cent battements par minute. Les obste´triciens ont de´cide´
d’optimaliser le travail a` l’aide d’une perfusion continue d’ocyto-
cine.
Pour inse´rer le cathe´ter pe´ridural, la patiente a patiente a e´te´
place´e en de´cubitus late´ral gauche. L’espace pe´ridural a e´te´ repe´re´
a` l’aide d’une aiguille de Tuohy 18G en utilisant un mandrin par
une approche me´diane. Par l’aiguille de Tuohy, un cathe´ter a e´te´
introduit de 5 cm dans l’espace pe´ridural et une solution
analge´sique de 12,5 mg de bupivacaı¨ne combine´s a` 12,5mg
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R E´ S U M E´
Le pseudoxanthome e´lastique est unemaladie he´re´ditaire rare transmise sur unmode autosomal, le plus
souvent, re´cessif. Cettemaladie atteint le tissu conjonctif et peut ainsi affecter l’ensemble de l’organisme.
En pratique, ce sont essentiellement la peau, les yeux, le syste`me gastro-intestinal et le syste`me
cardiovasculaire qui sont atteints. Nous de´crivons ici la prise en charge anesthe´sique d’une parturiente
atteinte de pseudoxanthome e´lastique.
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d’adre´naline et 5mg de sufentanil a e´te´ injecte´e en un bolus de
15 mL. Apre`s ve´rification d’un niveau sensitif syme´trique attei-
gnant le dermatome T10, l’analge´sie a e´te´ maintenue par une
solution de bupivacaı¨ne 0,1 % combine´e a` du sufentanil (0,33mg/
mL) et selon un mode d’analge´sie pe´ridurale controˆle´e par la
patiente (PCEA) (de´bit : 5 mL/h ; bolus a` la demande : 5 mL ;
pe´riode d’interdiction : 20 min ; maximum : 30 mL/4 h).
A` l’arreˆt de la perfusion de l’anesthe´sique local, le bloc
sympathique a re´gresse´ de manie`re tout a` fait classique.
Au troisie`me jour, l’he´moglobine e´tait a` 7,1 g/dL. Cette ane´mie
e´tant cliniquement bien tole´re´e, il n’a pas e´te´ pratique´ de
transfusion sanguine. Une the´rapeutique martiale a e´te´ institue´e.
L’e´volution de la patiente a e´te´ favorable et elle a e´te´ autorise´e a`
quitter l’hoˆpital au cinquie`me jour du post-partum.
3. Discussion
Le pseudoxanthome e´lastique est une maladie ge´ne´tique du
tissu conjonctif affectant principalement les syste`mes cutane´,
oculaire et cardiovasculaire. Son incidence est rare (1/20 000 a` 1/
100 000) et est transmise sur unmode autosomal re´cessif bien que
certains cas de transmission sur un mode dominant soient de´crits.
Les sujets de sexe fe´minin sont en fait plus fre´quemment atteints
que les sujets de sexemasculin. L’anomalie ge´ne´tique correspond a`
une mutation sur le chromosome 16p13.1 codant une prote´ine
transmembranaire appele´e MRP6 [1]. La maladie est caracte´rise´e
par une atteinte des fibres e´lastiques du tissu conjonctif. La plupart
des cas sont diagnostique´s a` l’adolescence lorsque les le´sions
dermatologiques typiques (« peau de poulet ») apparaissent au
niveau du cou et du creux axillaire. Notons que les voies d’acce`s
vasculaires pe´riphe´riques et centraux peuvent eˆtre complique´es
par ces le´sions [2].
Les le´sions oculaires caracte´ristiques correspondent a` des stries
angioı¨des. La calcification dans le tissu conjonctif peut aboutir a`
des he´morragies re´tiniennes, une ne´ovascularisation et une perte
de la vision centrale. La le´sion qui apparaıˆt en premier est un aspect
de « peau d’orange » au niveau du fond d’œil [1].
Les manifestations cardiovasculaires de´rivent de la de´ge´ne´res-
cence des fibres e´lastiques et de la calcification des arte`res de
moyen calibre. Le premier signe typique de la maladie est
fre´quemment une claudication intermittente des membres infe´-
rieurs. Unemaladie coronarienne peut apparaıˆtre chez ces patients
de manie`re pre´coce et aboutir a` un angor, un infarctus
myocardique, une insuffisance cardiaque, un prolapsus valvulaire
mitral, une ste´nose mitrale et/ou une cardiomyopathie restrictive
[1]. Enfin, l’hypertension re´novasculaire et les accidents vascu-
laires ce´re´braux (ische´miques ou he´morragiques) sont plus
fre´quents chez le patient PXE [3].
La pre´valence exacte des manifestations cardiovasculaires est
inconnue. Ces manifestations sont cependant ge´ne´ralement
conside´re´es comme fre´quentes.
Les he´morragies digestives sont fre´quentes chez les patients
PXE, particulie`rement au cours de la grossesse [4,5]. Ainsi, d’un
point de vue pharmacologique, les anti-inflammatoires non
ste´roı¨diens (AINS) sont a` e´viter de meˆme que les anticoagulants
oraux type coumariniques.
Le bilan d’he´mostase in vitro est normal. Ne´anmoins, vu la
fragilite´ du sous-endothe´lium et du tissu conjonctif pe´rivasculaire,
une perturbation de l’he´mostase primaire in vivo est possible, voire
probable. Actuellement, le seul test permettant une e´valuation
fonctionnelle de l’he´mostase primaire in vivo reste le temps de
saignement. Malgre´ les efforts re´alise´s pour standardiser ce test
par la me´thode d’Ivy, les variabilite´s intra- et inter-individuelles
restent importantes. Il manque clairement de corre´lation entre le
re´sultat et le risque he´morragique. Enfin, aucune donne´e de la
litte´rature ne fait e´tat de l’utilisation de ce test dans l’e´valuation
fonctionnelle du pseudoxanthome e´lastique. Les autres tests
d’he´mostase primaire (agre´gation plaquettaire et temps d’occlu-
sion plaquettaire) n’e´valuent pas l’influence du tissu conjonctif du
patient sur l’he´mostase.
Les patientes atteintes de PXE peuvent mener une grossesse a`
terme. Toutefois, il existe une le´ge`re augmentation de fausses
couches pre´coces, une augmentation de la pre´valence de retard de
croissance intra-ute´rin et un risque de transmission de la
pathologie a` la descendance. D’un point de vue ge´ne´ral, la
grossesse peut engendrer, chez la patiente, une de´compensation
cardiaque, une hypertension arte´rielle (HTA) ou des e´pisodes
d’arythmies.
Une e´tude portant sur 407 patientes enceintes atteintes de PXE
a montre´ que l’HTA complique 10 % des grossesses, provoque dans
moins de 1 % des cas un saignement gastrique ou une complication
re´tinienne [6]. Dans 12 % des cas peut eˆtre observe´e une
aggravation des le´sions dermatologiques essentiellement du point
de vue esthe´tique [6].
E´tant donne´ l’atteinte vasculaire, le risque the´orique d’he´ma-
tome pe´ridural est augmente´ chez les patients atteints de PXE lors
d’un bloc pe´ridural. Ne´anmoins, e´tant donne´ l’incidence tre`s faible
d’he´matome pe´ridural (< 1/250 000) dans la population ge´ne´rale
et le faible nombre de personnes atteintes de pseudoxanthome
e´lastique, le risque the´orique est difficilement quantifiable.
L’utilisation d’un forceps ou d’une ventouse paraıˆt inte´ressante
pour permettre de diminuer les efforts expulsifs et les risques
d’he´morragie re´tinienne [7].
L’analge´sie pe´ridurale pre´sente un certain nombre d’avantages
en obste´trique chez la patiente atteinte de PXE. En effet, graˆce a` son
efficacite´ et a` son activite´ sur le syste`me orthosympatique, elle
permet d’obtenir une ame´lioration de la balance myocardique en
oxyge`ne ainsi qu’une meilleure stabilite´ tensionnelle en cours de
travail. Les a`-coups hypertensifs sont a` e´viter chez les patients
atteints de PXE car ils pourraient entraıˆner une he´morragie, par
exemple, ce´re´brale [8]. L’analge´sie pe´ridurale facilite les extrac-
tions instrumentales et ainsi, permet de diminuer les efforts
expulsifs. De plus, l’anesthe´sie locore´gionale peut, dans la plupart
des cas, e´viter une anesthe´sie ge´ne´rale s’il est de´cide´ de recourir a`
une ce´sarienne. En plus des risques habituels de l’anesthe´sie
ge´ne´rale chez la femme enceinte, il est possible que la PXE
augmente le risque d’intubation difficile. Un cas d’intubation
difficile avec des modifications anatomiques et calcifications des
voies ae´riennes lie´es a` la PXE a e´te´ de´crit [9].
4. Conclusion
La balance be´ne´fice/risque de l’analge´sie pe´ridurale chez la
parturiente atteinte de PXE penche en faveur de l’utilisation de
l’analge´sie pe´ridurale chez ces patientes.
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